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ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾﻢ ﮔﻠﻮﮐﺰ 6 - ﻓﺴﻔﺎتدﻫﯿﺪروژﻧﺎز در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ 
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ  
 
 
   
*دﮐﺘﺮ ﻣﺤﺴﻦ ﻓﯿﺮوزرای I 
  دﮐﺘﺮ ﻣﺤﻤﺪرﺿﺎ ﺻﺪاﻗﺖ ﮐﺎﺑﻠﯽ II 
  دﮐﺘﺮ ﻻدن ﺣﻘﯿﻘﯽ III  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﻣﻘﺪﻣﻪ 
    ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ در دوران ﻧﻮزادی ﻋﺎرﺿﻪ ﺷﺎﯾﻌﯽ اﺳﺖ.  
35% ﻧﻮزادان ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷﺪه در ﺟﻬﺎن ﺑﻪ آن ﻣﺒﺘﻼ ﻣﯽﮔﺮدﻧـﺪ. در 
ﻧﻮزاداﻧـﯽ ﮐـﻪ ﺑـﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤـﯽ دﭼـﺎرﻧﺪ اﻏﻠـﺐ ﯾﺮﻗـــﺎن 
ﻫﻨﮕﺎﻣﯽ ﻗﺎﺑﻞ ﻣﺸ ــﺎﻫﺪه اﺳـــــﺖ ﮐــــﻪ ﻣـﯿﺰان ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـــﻦ 
ﺳﺮم از ld/gm7 ﺗﺠﺎوز ﻧﻤﺎﯾــﺪ)1(. ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿــﺖ آﻧﺰﯾـــﻢ  
 
 
 
 
 
 
 
 
ﮔﻠﻮﮐــﺰ 6- ﻓﺴﻔﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز )DP6G( در ﮔﻠﺒﻮﻟﻬﺎی ﻗﺮﻣﺰ 
ﯾﮑﯽ از ﻋﻠﻞ ﺑﺮوز ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژﯾـﮏ در ﻧﻮزادان  
ﻣﯽﺑﺎﺷﺪ ﮐﻪ ﻧﺎﺷﯽ از ﻧﻘﺺ ژﻧﺘﯿﮑﯽ واﺑﺴﺘﻪ ﺑﻪ ﮐﺮوﻣـﻮزوم X 
اﺳﺖ. 
    آﻧﺰﯾﻢ DP6G در ﻣﺴﯿﺮ ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﯿﮑﯽ ﭘﻨﺘﻮزﻓﺴﻔﺎت ﺳﻠﻮﻟﻬﺎی  
 
ﭼﮑﯿﺪه  
    ﯾﮑﯽ از ﺗﻈﺎﻫﺮات ﺑﺎﻟﯿﻨﯽ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ، ﯾﺮﻗﺎن اﺳﺖ و ﻣﻌﻤﻮﻻ ﻫﻨﮕ ــﺎﻣﯽ ﺑـﺮوز ﻣﯽﻧﻤـﺎﯾﺪ ﮐـﻪ ﻣﻘـﺪار
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺳﺮم ﺧﻮن ﺑﯿﺶ از ld/gm7 ﺑﺎﺷﺪ. اﯾﻦ اﻓﺰاﯾﺶ ﻣﻮﻗﺖ ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻫﻤﻮﻟــﯿﺰ ﮔﻠﺒﻮﻟـﻬﺎی
ﻗﺮﻣـﺰ اﺳـﺖ. ﮐﻤﺒـﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾـﻢ ﮔﻠﻮﮐـﺰ 6- ﻓﺴـﻔﺎت دﻫﯿـﺪروژﻧـﺎز )DP6G( از ﻋﻮاﻣـﻞ ﻣـﻬﻢ ﺑـﺮوز
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژﯾﮏ در ﻧﻮزادان اﺳﺖ. ﺧﻄﺮ اﺑﺘﻼ ﺑﻪ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ اﯾﻦ آﻧﺰﯾـﻢ در ﮐﺸـﻮر اﯾـﺮان
ﻧﯿﺰ ﻗﺎﺑﻞ ﺗﻮﺟﻪ اﺳﺖ. ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﻣﺮگآور ﺑﻮدن ﮐﻤﺒﻮد اﯾﻦ آﻧﺰﯾ ــﻢ و ﻧـﯿﺰ اﻣﮑـﺎن ﺑـﺮوز ﺻﺪﻣـﺎت ﺷـﺪﯾﺪ
ﻧﻮروﻟﻮژﯾﮏ، ﺗﻌﯿﯿﻦ زود ﻫﻨﮕﺎم ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾﻢ DP6G در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘ ــﻼ ﺑـﻪ ﯾﺮﻗـﺎن اﻫﻤﯿـﺖ دارد. در اﯾـﻦ
ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد اﯾﻦ آﻧﺰﯾﻢ در ﻧﻮزادان ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ. اﻓﺮاد ﻣﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ ﺷﺎﻣﻞ 0051
ﻧﻮزاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑــــﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﺑﻮدﻧــﺪ ﮐﻪ در ﺑﯿﻤﺎرﺳ ــﺘﺎﻧﻬﺎی آﻣﻮزﺷـــﯽ واﺑﺴﺘــــﻪ ﺑـﻪ داﻧﺸـﮕﺎه
ﻋﻠــﻮم ﭘﺰﺷــﮑﯽ اﯾــﺮان ﻣﺘﻮﻟــﺪ ﺷــﺪﻧﺪ.ﺗﻌﯿﯿــﻦ ﻣــﯿﺰان ﻓﻌــﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾــﻢ DP6G در ﺧـــﻮن ﺣـــﺎوی
)ATDE(muidosiD muiclaC ETATEDE و ﺑﺎ اﺳﺘﻔﺎده از روش ”tset topS“ و اﺣﯿﺎ PDAN ﺑ ــﻪ
HPDAN ﺑﺎ دیﮐﻠﺮوﻓﻨﻮل اﻧﺠﺎم ﮔﺮدﯾﺪ. 
    از 0051 ﻧﻮزاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ، 042 ﻧﻮزاد ﺑ ــﺎ ﮐﻤﺒـﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ DP6G ﻣﺘﻮﻟـﺪ ﺷـﺪﻧﺪ و از
ﻣﯿﺎن آﻧﻬﺎ، 002 ﻧﻮزاد  ﭘﺴﺮ و 04 ﻧﻮزاد دﺧﺘﺮ ﺑﻮدﻧﺪ. اﯾﻦ ﻧﺘﺎﯾﺞ ﻧﺸﺎن ﻣﯽدﻫﻨ ــﺪ ﮐـﻪ 61% ﺟﻤﻌﯿـﺖ ﻣـﻮرد
ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ دﭼﺎر ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G ﺑﻮدﻧﺪ. ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ در ﭘﺴﺮﻫﺎ ﺑﻄـﻮر ﻣﻌﻨـﯽداری ﺑﯿﺸـﺘﺮ از
دﺧﺘﺮان ﺑﻮد)100/0<P(. ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G در ﻧﻮزاداﻧﯽ ﮐﻪ واﻟﺪﯾﻨﺸﺎن ازدواج ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ داﺷ ــﺘﻪاﻧﺪ ﺑـﻪ
ﻣﺮاﺗﺐ ﺑﯿﺸﺘﺮ ﺑﻮد)100/0<P(.  
    ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺗﺎم ﺳﺮم ﺧﻮن در 4/34% ﻧﻮزادان ﺑﺮاﺑ ــﺮ ld/gm40/1±51، ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ ﻣﺴـﺘﻘﯿﻢ در 63%
ﻧﻮزادان ﺑﺮاﺑﺮld/gm52/0± 52/1 و ﻣﻘﺪار ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ در 4/63% آﻧﻬﺎ ﺑﺮاﺑﺮ ld/g90/1± 71 ﺑﻮد. ﺗﻈﺎﻫﺮ
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G ﺑﯿﺸﺘﺮ در روز اول ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻮد.  
         
 ﮐﻠﯿﺪ واژه ﻫﺎ:   1 – ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ          2 – ﯾﺮﻗﺎن ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژﯾﮏ 
                        3 – ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ ﮔﻠﻮﮐﺰ 6- ﻓﺴﻔﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز 
اﯾﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﺧﻼﺻﻪاﯾﺴــﺖ از ﭘﺎﯾﺎن ﻧﺎﻣﻪ دﮐﺘﺮ ﻣﺤﻤﺪرﺿﺎ ﺻﺪاﻗﺖ ﮐﺎﺑﻠﯽ ﺟﻬﺖ درﯾﺎﻓـــﺖ ﻣﺪرک دﮐﺘﺮای ﺣﺮﻓﻪای ﻋﻠﻮم آزﻣﺎﯾﺸﮕﺎﻫﯽ، ﺑﻪ راﻫﻨﻤﺎﯾﯽ دﮐﺘﺮ ﻣﺤﺴــﻦ ﻓﯿﺮوزرای و ﺑﻪ 
ﻣﺸﺎوره دﮐﺘﺮ ﻻدن ﺣﻘﯿﻘﯽ، 6731. 
I( دﮐﺘﺮای ﺑﯿﻮﺷﯿﻤﯽ، اﺳﺘﺎدﯾﺎر ﻣﺮﮐﺰ ﻋﻠﻮم ﭘﺎﯾﻪ، ﺑﺰرﮔﺮاه ﺷﻬﯿﺪ ﻫﻤﺖ، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ و ﺧﺪﻣﺎت ﺑﻬﺪاﺷﺘﯽ ـ درﻣﺎﻧﯽ اﯾﺮان، ﺗﻬﺮان. )*ﻣﻮﻟﻒ ﻣﺴﺆول(  
II( دﮐﺘﺮای ﺣﺮﻓﻪای ﻋﻠﻮم آزﻣﺎﯾﺸﮕﺎﻫﯽ 
III(  اﺳﺘﺎدﯾﺎر و ﻣﺘﺨﺼﺺ ﺑﯿﻤﺎرﯾﻬﺎی زﻧﺎن و زاﯾﻤﺎن، زاﯾﺸﮕﺎه ﺷﻬﯿﺪ اﮐﺒﺮآﺑﺎدی، ﺧﯿﺎﺑﺎن ﻣﻮﻟﻮی، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ و ﺧﺪﻣﺎت ﺑﻬﺪاﺷﺘﯽ ـ درﻣﺎﻧﯽ اﯾﺮان، ﺗﻬﺮان. 
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ﺧﻮﻧﯽ ﻓﻌﺎل ﺑﻮده و PDAN را ﺑﻪ HPDAN ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽﻧﻤﺎﯾﺪ. 
HPDAN ﺑﻨﻮﺑﻪ ﺧﻮد ﺑﻪ اﺣﯿﺎ ﺷﺪن ﮔﻠﻮﺗـﺎﺗﯿﻮن اﮐﺴـﯿﺪ ﺷـﺪه 
ﮐﻤـﮏ ﻣﯽﻧﻤـﺎﯾﺪ. ﮔﻠﻮﺗـﺎﺗﯿﻮن اﺣﯿ ـــﺎ ﺷــﺪه، 2O2H را ﮐــﻪ در 
ﮔﻠﺒﻮﻟﻬﺎی ﻗﺮﻣﺰ ﺗﻮﻟﯿﺪ ﻣ ــﯽﮔـﺮدد، ﺗﺠﺰﯾـﻪ ﻣﯽﻧﻤـﺎﯾﺪ. در ﻏﯿـﺎب 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﮔﻠﻮﺗﺎﺗﯿﻮن اﺣﯿﺎ ﺷـﺪه ﺑـﻪ اﻧـﺪازه ﮐـﺎﻓﯽ 
ﺗﻮﻟﯿﺪ ﻧﻤﯽﮔﺮدد و اﯾﻦ اﻣﺮ ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﺗﺠﻤﻊ ﺑﯿـﺶ از ﺣـﺪ 2O2H 
ﺗﻮﻟﯿﺪی ﺗﻮﺳﻂ ﻫﻢ و ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ ﺷﺪه و اﺛﺮات ﺗﺨﺮﯾﺒﯽ آن را 
ﺳﺒﺐ ﻣﯽﮔﺮدد. ﺑﻪ اﯾﻦ ﺗﺮﺗﯿﺐ ﮔﻠﺒﻮﻟﻬﺎی ﻗﺮﻣﺰ دﮔﺮﮔــﻮن ﺷـﺪه 
ﻋﻤﺪﺗﺎً در ﻃﺤﺎل و ﮐﺒﺪ ﻟﯿﺰ ﻣﯽﮔﺮدﻧﺪ. ﻫﻢ ﺣﺎﺻﻞ از ﻟﯿﺰ ﺷ ــﺪن 
ﮔﻠﺒﻮﻟﻬﺎی ﻗﺮﻣﺰ ﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾـﻢ ﻫـﻢ اﮐﺴـﯿﮋﻧﺎز ﺑـﻪ ﺑﯿﻠﯽوردﯾـﻦ 
ﺗﺒﺪﯾﻞ ﺷﺪه و ﺳﭙﺲ ﺗﻮﺳﻂ آﻧﺰﯾ ــﻢ ﺑﯿﻠﯽوردﯾـﻦ ردوﮐﺘـﺎز ﺑـﻪ 
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽﮔﺮدد. ﺑﺨﺸﯽ از ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺣــﺎﺻﻞ ﺑـﻪ 
ﮔﻠﻮﮐﻮروﻧﯿﮏ اﺳﯿﺪ ﻣﺘﺼﻞ ﺷﺪه )ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﮐﻮﻧﮋوﮔ ــﻪ( و ﺑـﻪ 
ﻫﻤﺮاه ﺻﻔﺮا دﻓﻊ ﻣﯽﺷﻮد. در ﺻﻮرت ﺗﻮﻟﯿـﺪ ﺑﯿـﺶ از اﻧـﺪازه 
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ، ﺗﻮاﻧﺎﯾﯽ ﮐﺒﺪ ﺑﺮای ﻣﺘﺼﻞ ﻧﻤ ــﻮدن ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ ﺑـﻪ 
ﮔﻠﻮﮐﻮروﻧﯿــﮏ اﺳــﯿﺪ ﻧﺎﮐــﺎﻓﯽ ﺑ ــــﻮده و ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـــﻦ آزاد 
)ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﻏﯿﺮ ﮐﻮﻧﮋوﮔﻪ( ﻧﯿﺰ در ﺧﻮن اﻓﺰاﯾـﺶ ﻣﯽﯾـﺎﺑﺪ. در 
ﻧﺘﯿﺠﻪ اﻓﺰاﯾﺶ ﻣﺠﻤﻮع ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﮐﻮﻧﮋوﮔﻪ و ﻏﯿﺮ ﮐﻮﻧ ــﮋوﮔـﻪ 
)ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺗﺎم( در ﭘﻼﺳﻤﺎی ﺧﻮن ﻣﻤﮑـــﻦ اﺳـﺖ ﺑـﻪ ﺑـﺮوز 
ﻋﻮارض ﺟﺒﺮان ﻧﺎﭘﺬﯾﺮی ﺑﻮﯾــﮋه در ﻧـﻮزادان ﻣﻨﺠـــﺮ ﺷـﻮد. 
ﺗﺠﻤﻊ ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﻏﯿﺮ ﮐﻮﻧﮋوﮔﻪ در ﻣﻐـــﺰ ﻧـﻮزادان ﻣﯽﺗﻮاﻧـﺪ 
ﺳﺒﺐ ﺑﺮوز ﺻﺪﻣﺎت ﺷﺪﯾﺪ ﻧﻮروﻟﻮژﯾﮏ ﻧﻈ ــﯿﺮ ﮐﺮناﯾﮑـﺘﺮوس 
ﮔﺮدد. 
    ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﺑﻪ ﺻﻮرت ﯾﮏ ﻧﻘﺺ ژﻧﺘﯿﮑـﯽ 
در ﺳﺎﮐﻨﯿﻦ ﮐﺸﻮرﻫﺎی ﻣﻨﻄﻘﻪ ﻣﺪﯾﺘﺮاﻧـﻪ و ﺑﺮﺧـﯽ ﮐﺸـﻮرﻫﺎی 
آﺳﯿﺎ ﺷﺎﯾﻊ ﻣﯽﺑﺎﺷﺪ. ﺷﯿﻮع ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ DP6G در دﻫﻠﯽﻧﻮ 
در ﺳـﺎل 6891 ﻣﯿـﻼدی 1/53% و در ﭘﻨﺠـﺎب ﻫﻨـﺪ در ﺳــﺎل 
8891 ﻣﯿﻼدی 2/81% ﮔﺰارش ﺷﺪ)2(. 
    ﻓﺮاواﻧـﯽ ﻧﻘـﺺ آﻧﺰﯾـﻢ DP6G در ﺑﯿﻤﺎرﺳ ـــﺘﺎن ﺷــﻬﺪای 
ﻫﻔﺖﺗﯿﺮ در ﺷــﻬﺮ ﺗـﻬﺮان در ﺳـﺎل 6731 ﺑﺮاﺑـﺮ 3/4% اﻋـﻼم 
ﮔﺮدﯾﺪ)3(. 
    ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑــﻪ ﺷـﺎﯾﻊ ﺑـﻮدن ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤـﯽ ﻧـﻮزادان در 
اﯾﺮان و ﻧﯿﺰ ﺷﺎﯾﻊ ﺑﻮدن ﻧﻘـﺺ آﻧﺰﯾـﻢ DP6G در ﮐﺸـﻮر، در 
اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ DP6G در ﻧﻮزادان 
ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﮐ ــﻪ در ﻣﺮاﮐـﺰ آﻣﻮزﺷـﯽ درﻣـﺎﻧﯽ 
واﺑﺴﺘﻪ ﺑﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠـﻮم ﭘﺰﺷـﮑﯽ اﯾـﺮان در ﺗﺎﺑﺴـﺘﺎن ﺳـﺎل 
6731 ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷﺪﻧﺪ ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ. 
 
روش ﺑﺮرﺳﯽ 
    اﯾﻦ ﺑﺮرﺳﯽ از ﻧﻮع ﻣﻘﻄﻌﯽ ﺑﻮد و ﻧـﻮزادان ﺑـﺎ ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ 
ﺑﺎﻻ را ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار داد. ﺗﻌ ــﺪاد 0051 ﻧـﻮزاد ﻣﺒﺘـﻼ ﺑـﻪ 
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﮐﻪ در ﺗﺎﺑﺴﺘﺎن ﺳﺎل 6731 در ﻣﺮاﮐﺰ آﻣﻮزﺷـﯽ 
درﻣﺎﻧﯽ واﺑﺴﺘﻪ ﺑﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ اﯾﺮان ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷــﺪﻧﺪ 
ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺘﻨﺪ. ﻧﻮزاداﻧﯽ در اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌ ــﻪ ﺷـﺮﮐﺖ 
داده ﺷـﺪﻧﺪ ﮐـﻪ ﻣﻌﺎﯾﻨــﻪﻫﺎی ﺑــﺎﻟﯿﻨﯽ و ﻧــﯿﺰ آزﻣﺎﯾﺸــﮕﺎﻫﯽ، 
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ در آﻧﻬﺎ را ﻣﻮرد ﺗﺎﯾﯿﺪ ﻗﺮار داده ﺑﻮد. 
    ﻧﻤﻮﻧــــﻪ ﺧﻮن از ﻫــﺮ ﻧـﻮزاد در ﺑﺨـــــﺶ ﻧـﻮزادان ﻫـﺮ 
ﻣﺮﮐـﺰ آﻣﻮزﺷــ ــــﯽ درﻣﺎﻧــــــﯽ ﺗﺤــﺖ ﻧﻈــﺮ ﭘﺰﺷــــــﮏ 
ﻣﺘﺨﺼـﺺ ﮐﻮدﮐـﺎن از ﺳـﯿﺎﻫﺮگ ﺟﻠـﻮی ﺑـﺎزو ﺟﻤ ـــﻊآوری 
ﮔﺮدﯾــــﺪ. ﺑﺨﺸـــﯽ از ﻧﻤﻮﻧــــــﻪ ﺧــﻮن در ﻟﻮﻟــﻪ ﺣــﺎوی 
)ATDE(muidosiD muiclaC ETATEDE  ﺟــﻬﺖ ﺗﻬﯿـﻪ 
ﮔﻠﺒﻮلﻫﺎی ﻗﺮﻣﺰ رﯾﺨﺘﻪ ﺷﺪ و ﺑﺨﺶ دﯾﮕ ــﺮی از ﻧﻤﻮﻧـﻪ ﺧـﻮن 
ﺟـﻬﺖ ﺗﻬﯿـﻪ ﺳـﺮم ﺑـﺪون اﺿﺎﻓـﻪ ﻧﻤـﻮدن ﻣـﺎده ﺿـﺪ اﻧﻌﻘ ــﺎد 
ﺟﻤـﻊآوری ﮔﺮدﯾـﺪ. ﻟﻮﻟـﻪﻫﺎی ﺣـﺎوی ﻧﻤﻮﻧـﻪﻫﺎی ﺧﻮﻧ ـــﯽ در 
ﻇﺮوف ﺣﺎوی ﯾﺦ ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ و ﺑﻼﻓﺎﺻﻠﻪ ﺟ ــﻬﺖ ﺑﺮرﺳـﯽ ﺑـﻪ 
آزﻣﺎﯾﺸﮕﺎه اﻧﺘﻘﺎل داده ﺷﺪ.  
    در ﻧﻤﻮﻧﻪﻫﺎی ﺧﻮﻧﯽ ﺗﻤﺎﻣﯽ ﻧﻮزادان ﻣﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ، ﻣــﯿﺰان 
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﺗﺎم و ﮐﻮﻧـﮋوﮔـﻪ )ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ ﻣﺴـﺘﻘﯿﻢ( ﺑـﺎ روش 
اﺳـﭙﮑﺘﺮوﻓﺘﻮﻣﺘﺮی ﻣﺴـﺘﻘﯿﻢ اﻧـﺪازهﮔـﯿﺮی ﺷـﺪ، ﺟ ـــﻬﺖ اﯾــﻦ 
اﻧـﺪازهﮔـﯿﺮی lm05 ﺳـﺮم ﻧـﻮزاد ﺑـﺎ lm5/2 ﺑــﺎﻓﺮ ﻓﺴــﻔﺎت 
)4/7=HP( ﻣﺨﻠﻮط و ﺟﺬب ﻧﻮری در ﻃﻮل ﻣﻮﺟ ــﻬﺎیmn054 
و mn045 ﺑﺮای رﻧﮓ ﮐﻬﺮﺑﺎﯾﯽ ﺣــﺎﺻﻞ ﺑﻼﻓﺎﺻﻠـﻪ در ﻣﻘـﺎﺑﻞ 
ﺑﺎﻓﺮ ﻓﺴﻔﺎت ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﺷﺎﻫﺪ ﺗﻌﯿﯿﻦ ﮔﺮدﯾﺪ. ﺗﻔ ــﺎﺿﻞ دو ﺟـﺬب 
ﻧﻮری ﺑﺪﺳﺖ آﻣ ــﺪه ﺟـﺬب ﻧـﻮری ﻣﺮﺑـﻮط ﺑـﻪ ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ را 
ﻧﺸـﺎن ﻣـﯽداد. ﺑـﻪ اﯾـﻦ ﺗﺮﺗﯿـﺐ ﺟـﺬب ﻧ ـــﻮری ﻣﺮﺑــﻮط ﺑــﻪ 
ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ ﺣﺬف ﮔﺮدﯾﺪه ﺑﺎ در ﻧﻈﺮ ﮔﺮﻓﺘ ــﻦ ﺿﺮﯾـﺐ رﻗـﺖ و 
ﻋﺪد ﺛﺎﺑﺖ ﺟﺬب ﻧﻮری ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ، ﻏﻠﻈﺖ ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﻣﺤﺎﺳﺒﻪ 
ﮔﺮدﯾـــﺪ. ﺗﻌﯿﯿﻦ ﻣﯿﺰان ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿــــﻦ ﺑﺎ اﺳــﺘﻔﺎده از ﻣﺤﻠـﻮل 
دراﺑﮑﯿــــﻦ)nikbarD( و ﺑﺮ اﺳﺎس ﺗﺒﺪﯾــــﻞ ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ ﺑﻪ  
ﻣﺘﻬﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ ﺗﻮﺳﻂ ﻓﺮیﺳﯿﺎﻧﯿﺪ اﻧﺠﺎم ﮔﺮدﯾﺪ)1(.  
ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾﻢ ﮔﻠﻮﮐﺰ6- ﻓﺴﻔﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز                                                                                   دﮐﺘﺮ ﻣﺤﺴﻦ ﻓﯿﺮوزرای و ﻫﻤﮑﺎران 
45      ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﮑﯽ اﯾﺮان                                                                                       ﺳﺎل ﻫﺸﺘﻢ / ﺷﻤﺎره32 / ﺑﻬﺎر 0831   
    ﺗﻌﯿﯿــــﻦ ﻓﻌﺎﻟﯿــــﺖ آﻧﺰﯾـــﻢ DP6G ﺑﺎ اﺳﺘﻔﺎده از روش 
 ”tset topS“ ﺗﻮﺳﻂ ﮐﯿﺖ ﺷــﺮﮐﺖ ” ﮐﯿﻤﯿـﺎ ﭘﮋوﻫـﺎن “ اﻧﺠـﺎم 
ﮔﺮدﯾﺪ، ﺑﻪ اﯾﻦ ﺗﺮﺗﯿﺐ ﮐﻪ 01 ﻣﯿﮑﺮوﻟﯿﺘﺮ ﺧ ــﻮن ﺗـﺎم در ﻣﺤﯿـﻂ 
ﺗﺎﻣﭙﻮﻧﯽ ﻣﻨﺎﺳﺐ ﺑﺎ ﻣﻌﺮف DP6G ﻣﺨﻠﻮط ﮔﺮدﯾﺪ، ﯾـﮏ ﻗﻄـﺮه 
از اﯾـﻦ ﻣﺨﻠـﻮط روی ﮐـــﺎﻏﺬ ﺻــﺎﻓﯽ ﻣﻨﺘﻘــﻞ و زﯾــﺮ ﻧــﻮر 
ﻓﻠﻮﺋﻮرﺳـﺎﻧﺲ ﺑﺮرﺳـﯽ ﺷـﺪ. از روی ﺷـﺪت ﻓﻠﻮﺋﻮرﺳ ــﺎﻧﺲ، 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ ﺗﻌﯿﯿﻦ ﮔﺮدﯾﺪ. ﺑﺮای ﺗﺎﯾﯿﺪ ﻧﺘﺎﯾﺞ، ﺑﺎ روش دﯾﮕﺮی 
ﮐﻪ از ﻓﻨﺎزﯾﻦ ﻣﺘﺎﺳﻮﻟﻔﺎت در ﻧﻘــﺶ ﺣـﺎﻣﻞ اﻟﮑـﺘﺮون اﺳـﺘﻔﺎده 
ﻣﯽﻧﻤﺎﯾﺪ، ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ ﻣـﻮرد ارزﯾـﺎﺑﯽ ﻗـﺮار ﮔﺮﻓـﺖ. ﻓﻨـﺎزﯾﻦ 
ﻣﺘﺎﺳﻮﻟﻔﺎت، PDAN را ﺑﻪ HPDAN ﺗﺒﺪﯾﻞ ﻣﯽﻧﻤﺎﯾﺪ و ﻣﻨﺠﺮ 
ﺑﻪ ﮐﺎﻫﺶ رﻧﮓ آﺑﯽ دیﮐﻠﺮواﻧﺪوﻓﻨﻞ ﻣ ــﯽﮔـﺮدد ﮐـﻪ ﺑـﺎ ﭼﺸـﻢ 
ﻏﯿﺮﻣﺴﻠﺢ ﻗﺎﺑﻞ ﺗﺸﺨﯿﺺ اﺳﺖ. ﺑﺮای اﯾﻦ ﮐﺎر از ﮐﯿﺖ ﺷــﺮﮐﺖ 
”ﺻﺒﺎ ﻃﺐ“ اﺳﺘﻔﺎده ﺷﺪ، ﺑﻪ اﯾﻦ ﺗﺮﺗﯿﺐ ﮐ ــﻪ ﺧـﻮن ﺗـﺎم ﻧـﻮزاد 
ﺗﻮﺳﻂ آب ﻣﻘﻄﺮ ﮐﺎﻣﻼ ﻟﯿﺰ ﮔﺮدﯾﺪه ﻫﻤﺮاه ﺑ ــﺎ ﺑـﺎﻓﺮ ﻣﻨﺎﺳـﺐ و 
ﯾﮏ ﻗﻄﺮه ﻣﺤﻠﻮل ﻣﻮﻟﺪ رﻧﮓ دیﮐﻠﺮواﻧﺪوﻓﻨ ــﻞ ﺣـﺎوی ﻓﻨـﺎزﯾﻦ 
ﻣﺘﺎﺳﻮﻟﻔﺎت در اﺗﻮﮐﻼو 73 درﺟﻪ ﺳﺎﻧﺘﯿﮕﺮاد ﻗﺮار داده ﺷـﺪ و 
ﭘﺲ از ﯾﮏ ﺳﺎﻋﺖ ﺑﺮ اﺳﺎس ﺗﻐﯿﯿﺮ رﻧﮓ ﯾﺎ ﻋــﺪم ﺗﻐﯿـﯿﺮ رﻧـﮓ 
آﺑﯽ ﻣﯿﺰان ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﺗﻌﯿﯿﻦ ﺷﺪ)4(.  
    ﻧﺘﺎﯾﺞ ﺑﺪﺳﺖ آﻣﺪه ﺑﺮای ﻫﺮ ﻧﻮزاد ﺑﻪ ﻫﻤﺮاه اﻃﻼﻋﺎﺗﯽ ﻣﺎﻧﻨﺪ 
ﺟﻨﺴﯿﺖ، ﺳﻦ، زﻣﺎن ﺷﺮوع ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ، وﺟ ــﻮد ازدواج 
ﻓـﺎﻣﯿﻠﯽ در ﻣـﺎدر و ﻣﺼـﺮف دارو ﺗﻮﺳـﻂ ﻣـﺎدر در ﻫﻨﮕ ـــﺎم 
ﺑﺎرداری در ﻓﺮم اﻃﻼﻋﺎﺗﯽ ﺛﺒﺖ ﮔﺮدﯾ ــﺪ. روش آﻣـﺎری ﻣـﻮرد 
اﺳﺘﻔﺎده در اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ آزﻣﻮن ”erauqs-ihC“ ﺑﻮد. ﺟﺪاول و 
ﻧﻤﻮدار ﺑﺎ اﺳﺘﻔﺎده از ﻧﺮماﻓﺰار lecxE ﺗﻨﻈﯿﻢ ﮔﺮدﯾﺪ. 
 
ﻧﺘﺎﯾﺞ 
    از 0051 ﻧﻮزاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤـﯽ ﻣـﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ، 
ﺗﻌﺪاد ﭘﺴﺮان 056 ﻧﻔﺮ ﺑﻮد. 042 ﻧﻮزاد دﭼـﺎر ﮐﻤﺒـﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﺑﻮدﻧﺪ و در ﺑﻘﯿﻪ ﻣﻮارد )0621 ﻧـﻮزاد( ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﻃﺒﯿﻌﯽ ﺑﻮد)ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 1(. از ﻣﯿﺎن 042 ﻧـﻮزاد 
ﺑﺎ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ 04 ﻧﻮزاد )6/61%( دﺧﺘﺮ و 002 ﻧﻮزاد 
)4/48%( ﭘﺴﺮ ﺑﻮدﻧﺪ)ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 1(. ﺑـﻪ اﯾـﻦ ﺗﺮﺗﯿـﺐ ﻧـﻮزادان 
ﭘﺴـﺮ ﺑـﻪ ﻣﺮاﺗـﺐ ﺑﯿﺸـﺘﺮ در ﻣﻌـﺮض ﮐﻤﺒـﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾ ــﻢ 
DP6G ﺑﻮدﻧﺪ. اﯾﻦ اﺧﺘﻼف ﻣﻌﻨﯽدار ﺑﻮد )100/0<P(. 
ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 1- ﺗﻮزﯾﻊ ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ ﻃﺒﯿﻌﯽ آﻧﺰﯾﻢ DP6G 
در ﻧﻮزادان ﺑﻪ ﺗﻔﮑﯿﮏ ﺟﻨﺲ 
  ﺟﻨﺴﯿﺖ    
ﻣﺠﻤﻮع درﺻﺪ دﺧﺘﺮ درﺻﺪ ﭘﺴﺮ  
ﻓﺮاواﻧﯽ 
ﻣﺠﻤﻮع 
درﺻﺪ 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ 
ﻃﺒﯿﻌﯽ 
48 0621 03 018 45 054 
ﮐﻤﺒﻮد 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ 
61 042 7/2 04 3/31 002 
001 0051 7/23 058 3/76 056 ﺟﻤﻊ 
 
    از ﺗﻌـﺪاد 042 ﻣـﺎدر ﻧـﻮزادان ﻣﺬﮐـﻮر، 022 ﻣ ــﺎدر ازدواج 
ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ داﺷﺘﻨﺪ)ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 2(.ﺑﺮرﺳﯽ آﻣـﺎری ﻧﺸـﺎن ﻣﯽدﻫـﺪ 
ﮐﻪ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G در ازدواﺟﻬﺎی ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ ﺷﺎﯾﻌﺘﺮاﺳﺖ 
)100/0<P(.  
 
ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 2- ﺗﻮزﯾﻊ ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ و ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ ﻃﺒﯿﻌﯽ 
آﻧﺰﯾﻢ DP6G در ﻧﻮزادان از ﻧﻈﺮ وﺟﻮد ازدواج ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ در ﻣﺎدران آﻧﻬﺎ 
  ازدواج ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ    
ﻣﺠﻤﻮع درﺻﺪ ﻧﺪارد درﺻﺪ دارد  
ﻓﺮاواﻧﯽ 
ﻣﺠﻤﻮع 
درﺻﺪ 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ 
ﻃﺒﯿﻌﯽ 
48 0621 7/87 0811 3/5 08 
ﮐﻤﺒﻮد 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ 
آﻧﺰﯾﻢ 
61 042 3/1 02 7/41 022 
001 0051 08 0021 02 003 ﺟﻤﻊ 
 
    ﻫﻤﭽﻨﯿـﻦ ﻣـﺎدران 05 ﻧـﻮزاد در دوران ﺑـﺎرداری ﻏــﯿﺮ از 
ﻗﺮص ﻣﺴﮑﻦ داروی دﯾﮕﺮی ﻣﺼﺮف ﻧﻨﻤﻮده و ﺑﻘﯿﻪ ﻣ ــﺎدران، 
ﻋﻼوه ﺑﺮ داروﻫﺎی ﻣﺴﮑـﻦ، داروﻫــﺎی دﯾﮕـﺮی ﻧـﯿﺰ ﻣﺼـﺮف 
ﻧﻤــﻮده ﺑﻮدﻧــﺪ. ﺷــﺎﯾﻌﺘﺮﯾﻦ زﻣ ــــﺎن ﺷـــﺮوع اﺑﺘـــﻼ ﺑـــﻪ 
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤــﯽ روز اول ﺗﻮﻟـﺪ ﺑـﻮد. ﺑﻄـﻮری ﮐـﻪ 8/86% 
ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑـﻪ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾـﻢ در روز اول ﺗﻮﻟـﺪ ﺑـﻪ 
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﻣﺒﺘﻼ ﺷﺪﻧﺪ. در اﯾﻦ ارﺗﺒ ــﺎط ﺣﺪاﻗـﻞ ﺷـﯿﻮع 
ﻣﺮﺑﻮط ﺑﻪ روز ﺳﻮم ﭘﺲ از ﺗﻮﻟﺪ )4/5%( ﺑﻮد)ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 3(. 
ﻓﺮاواﻧﯽ ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾﻢ ﮔﻠﻮﮐﺰ6- ﻓﺴﻔﺎت دﻫﯿﺪروژﻧﺎز                                                                                   دﮐﺘﺮ ﻣﺤﺴﻦ ﻓﯿﺮوزرای و ﻫﻤﮑﺎران 
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ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 3- ﺗﻮزﯾﻊ ﻓﺮاواﻧﯽ زﻣﺎن ﺷﺮوع ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ در 
ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ DP6G   
زﻣﺎن ﺑﺮوز ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ 
ﭘﺲ از ﺗﻮﻟﺪ 
درﺻﺪ ﻓﺮاواﻧﯽ ﻓﺮاواﻧﯽ 
8/86 561 روز اول 
8/51 83 روز دوم 
01 42 روز ﺳﻮم 
4/5 31 ﭘﺲ از روز ﺳﻮم 
001 042 ﺟﻤﻊ 
 
    ﺑﻄــﻮری ﮐــﻪ ﻧﻤـــﻮدار ﺷـــﻤﺎره 1 ﻧﺸـــﺎن ﻣﯽدﻫـــــﺪ 
ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿــــــﻦﺗﺎم 4/34% ﻧ ـــــﻮزادان ﻣــــﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌـــــﻪ 
ld/gm40/1± 51 و در ﺑﻘﯿــــــــﻪ ﻧـــــﻮزادان ﺑﺮاﺑــــــــﺮ 
ld/gm52/4± 16/51 ﺑﻮد.  
    ﻣﻘﺪار ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ ﮐﻮﻧ ــﮋوﮔــﻪ )ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـــﻦ ﻣﺴـﺘﻘﯿﻢ( در 
63% ﻧـﻮزادان ﻣـﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪld/gm52/0± 52/1 و در ﺑﻘﯿ ــﻪ 
ﻧﻮزادان ﻣﻌﺎدل ld/gm7/0± 96/1 ﺑﺪﺳـﺖ آﻣ ــﺪ. 4/63% ﮐــﻞ 
ﻧﻮزادان ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻨﯽ ﺑﺮاﺑـﺮ ld/g 90/1± 71 داﺷﺘﻨـﺪ )ﻧﻤــﻮدار 
ﺷﻤﺎره 1(.  
    ﻣﻘــﺪار ﻫﻤــﻮﮔﻠﻮﺑﯿــــــﻦ ﺑﻘﯿــــــــﻪ ﻧـــﻮزادان )6/36%( 
ld/g96/2± 90/71 ﺑﻮد و ﺑﯿـﻦ ﺳﻄﺢ ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ ﻧﻮزادان ﺑ ــﺎ 
ﻣﯿﺰان ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G و ﻫﻤﭽﻨﯿﻦ ﺑﺎ ﻣﯿﺰان آن در اﻓﺮاد 
واﺟﺪ ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ ﻃﺒﯿﻌﯽ آﻧﺰﯾﻢ ﺗﻔﺎوت ﻣﻌﻨﯽداری وﺟﻮد ﻧﺪاﺷﺖ. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﻧﻤﻮدار ﺷﻤﺎره 1- ﻓﺮاواﻧﯽ ﻣﻘﺪار ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻦ )ﻣﺴﺘﻘﯿﻢ و ﺗﺎم( و 
ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ 
 
 
ﺑﺤﺚ 
    ﮐﻤﺒﻮد آﻧﺰﯾ ــﻢ ﮔﻠﻮﮐـﺰ 6- ﻓﺴـﻔﺎت دﻫﯿـﺪروژﻧـﺎز )DP6G( 
ﻧﻘﺺ ژﻧﺘﯿﮑﯽ اﺳﺖ و ﻣﺒﺘﻼﯾﺎن در ﻣﻘﺎﺑﻞ ﺑﺎﻗﻼ، ﺷـﺮاﯾﻂ اﯾﺠـﺎد 
ﮐﻨﻨـﺪه اﺳـﯿﺪوز و داروﻫـﺎﯾﯽ ﻣ ـــﺎﻧﻨﺪ ﺳﺎﻟﯿﺴــﯿﻼت ﺣﺴــﺎس 
ﻣﯽﺑﺎﺷﻨﺪ و ﻣﺸﮑﻼﺗﯽ از ﻗﺒﯿﻞ ﺗﺨﺮﯾﺐ ﮔﻠﺒﻮﻟﻬﺎی ﻗﺮﻣﺰ را ﺑﺮوز 
ﻣﯽدﻫﻨﺪ. در ﮐﺸﻮر اﯾﺮان ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت ﭼﻨﺪاﻧﯽ ﺟﻬﺖ ﺗﻌﯿﯿﻦ ﻣﯿﺰان 
ﺷﯿﻮع ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾﻢ )DP6G( اﻧﺠﺎم ﻧﺸﺪه اﺳﺖ. ﻧﺘﺎﯾﺞ 
ﺑﺪﺳﺖ آﻣﺪه از ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت اﻧﺠﺎم ﺷﺪه ﻧﻤﯽﺗﻮاﻧ ــﺪ ﻧﺸـﺎن دﻫﻨـﺪه 
ﻣﯿﺰان ﺷﯿﻮع ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ در ﯾﮏ ﻣﻨﻄﻘﻪ ﯾﺎ ﮐﺸﻮر ﺑﺎﺷﺪ زﯾﺮا 
ﺑﺮرﺳـﯿﻬﺎ ﺑﯿﺸـﺘﺮ ﺑـﺮ روی ﺑﯿﻤـﺎران ﻣﺮاﺟﻌـﻪ ﮐﻨﻨـﺪه ﺑـﻪ ﯾـﮏ 
ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن اﻧﺠﺎم ﺷﺪه اﺳﺖ)5(. ﺗﻨﻬﺎ ﺑﺮرﺳ ــﯽ ﻏﺮﺑﺎﻟﮕـﺮی، در 
ﺳـﺎل 3631 ﺑـﺮ روی ﺑﺨﺸـﯽ از داﻧﺶآﻣـﻮزان ﺷـﻬﺮ اﻫ ــﻮاز 
اﻧﺠﺎم ﺷﺪه اﺳﺖ.  
    در ﺳﺎل 9631 ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ DP6G در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑـﻪ 
ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷﺪه در ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺷﻬﯿﺪ اﮐﺒﺮآﺑﺎدی 
ﺗﻬﺮان اﻧﺠﺎم ﮔﺮدﯾﺪ، در اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ 8% ﻧﻮزادان ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ 
دﭼﺎر ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6Gﺑﻮدهاﻧﺪ. در ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ دﯾﮕ ــﺮی ﻃـﯽ 
ﺳـﺎﻟﻬﺎی 6631 ﻟﻐـﺎﯾﺖ 9631 ﺑـﺮ روی 993 ﻧـﻮزاد ﻣﺮاﺟﻌــﻪ 
ﮐﻨﻨﺪه ﺑﻪ ﺑﯿﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺷ ــﻬﯿﺪ رﻫﻨﻤـﻮن، ﮐﻤﺒـﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ آﻧﺰﯾـﻢ 
DP6G را 3/4% ﮔﺰارش ﻧﻤﻮدﻧﺪ)6(.  
    در ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ ﺣﺎﺿﺮ ﺟﻬﺖ ﺑﺪﺳﺖآﻣﺪن ﻧﺘﯿﺠﻪ واﻗﻊ ﺑﯿﻨﺎﻧ ــﻪﺗﺮ، 
ﺗﻤﺎﻣﯽ ﻧﻮزادان ﻣﺘﻮﻟـﺪ ﺷـﺪه در ﻣﺮاﮐـﺰ آﻣﻮزﺷـﯽ و درﻣـﺎﻧﯽ 
واﺑﺴﺘﻪ ﺑﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠـﻮم ﭘﺰﺷـﮑﯽ اﯾـﺮان در ﺗﺎﺑﺴـﺘﺎن ﺳـﺎل 
6731 ﮐﻪ دﭼﺎر ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤﯽ ﺑﻮدهاﻧﺪ ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار 
ﮔﺮﻓﺘﻨﺪ ﮐﻪ از اﯾﻦ ﺗﻌﺪاد، 042 ﻧﻮزاد ﯾﻌﻨﯽ 61% از ﮐﻞ ﻧـﻮزادان 
ﻣﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ )0051 ﻧﻮزاد( ﺑﺎ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ DP6G ﻫﻤـﺮاه 
ﺑﻮدﻧﺪ.  
    ﻣﯿﺰان ﺷﯿﻮع ﺑﺪﺳﺖآﻣﺪه در اﯾــﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ، در ﻣﻘﺎﯾﺴـﻪ ﺑـﺎ 
ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت دﯾﮕﺮ رﻗﻢ ﺑﺎﻻﺗﺮی را ﻧﺸﺎن ﻣﯽدﻫﺪ ﮐ ــﻪ ﺷـﺎﯾﺪ ﻋﻠـﺖ 
اﯾﻦ ﺑﺎﺷﺪ ﮐــﻪ واﻟﺪﯾـﻦ ﻧـﻮزادان ﻣـﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ ﻏﺎﻟﺒـﺎً ازدواج 
ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ داﺷﺘﻪاﻧﺪ ﮐﻪ در ﻏﯿﺮ اﯾ ــﻦ ﺻـﻮرت ﻧﺘـﺎﯾﺞ ﻣﯽﺗﻮاﻧﺴـﺖ 
ﻣﺘﻔﺎوت ﺑﺎﺷﺪ. 
    از ﻣﯿﺎن ﻧﻮزادان ﺑﺎ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G 04 ﻧﻮزاد دﺧـﺘﺮ 
و ﺗﻌﺪاد 002 ﻧﻔﺮ آﻧﻬﺎ ﭘﺴـﺮ ﺑﻮدﻧـﺪ و اﯾـﻦ اﻣـﺮ ﻧﺸـﺎن دﻫﻨـﺪه 
ﺷﯿﻮع ﻣﻌﻨﯽداری اﯾ ــﻦ ﻧﻘـﺺ آﻧﺰﯾﻤـﯽ در ﭘﺴـﺮان ﻧﺴـﺒﺖ ﺑـﻪ 
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دﺧﺘﺮان اﺳﺖ )100/0<P(. ازدواج ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ از ﻋﻮاﻣ ــﻞ اﻓﺰاﯾـﺶ 
ﺷﯿﻮع ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤﯽ DP6G در ﻣﯿـﺎن ﻧـﻮزادان ﺑـﻮده اﺳـﺖ، 
ﺑﻄﻮرﯾﮑﻪ از ﻣﯿﺎن 042 ﻧﻮزاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑ ــﻪ ﻧﻘـﺺ آﻧﺰﯾـﻢ، واﻟﺪﯾـﻦ 
022 ﻧﻮزاد ازدواج ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ داﺷﺘﻪ و واﻟﺪﯾـﻦ 02 ﻧـﻮزاد ازدواج 
ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ ﻧﺪاﺷﺘﻪاﻧﺪ ﮐﻪ اﯾﻦ اﻣﺮ ﻣﺆﯾــﺪ ارﺗﺒـﺎط ﻣﻌﻨـﯽدار ازدواج 
ﻓﺎﻣﯿﻠﯽ ﺑﺎ ﺑﺮوز ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G ﻣﯽﺑﺎﺷﺪ)100/0<P(. 
    ﻣﯿﺰان ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﯿﻦ در ﻧﻮزادان ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﮐﻤﺒ ــﻮد DP6G ﺑـﺎ 
ﻧﻮزادان ﻏﯿﺮ ﻣﺒﺘﻼ اﺧﺘﻼف ﭼﻨﺪاﻧﯽ را ﻧﺸﺎن ﻧـﺪاد ﮐـﻪ از ﻧﻈـﺮ 
ﺑﺎﻟﯿﻨﯽ ﺣﺎﯾﺰ اﻫﻤﯿ ــﺖ اﺳـﺖ. ﺑـﺮوز ﻫﯿﭙﺮﺑﯿﻠﯽروﺑﯿﻨﻤـﯽ در 066 
ﻧﻮزاد از ﮐﻞ ﻧ ــﻮزادان ﻣـﻮرد ﻣﻄﺎﻟﻌـﻪ )0051 ﻧـﻮزاد( در روز 
اول و دوم ﺑﻌﺪ از ﺗﻮﻟﺪ و ﻧﯿﺰ ﺑﺎﻻ ﺑـﻮدن ﺑﯿﻠﯽروﺑﯿـﻦ ﻣﺴـﺘﻘﯿﻢ 
در 121 ﻧﻮزاد از 042 ﻧﻮزاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤ ــﯽ ﻧﯿـﺎز ﺑـﻪ 
ﻏﺮﺑﺎﻟﮕﺮی ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G را در ﻧﻮزادان ﺗ ــﺎزه ﻣﺘﻮﻟـﺪ 
ﺷﺪه ﻣﻄﺮح ﻣﯽﻧﻤﺎﯾﺪ. 
    ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G را ﺗﻨ ــﻬﺎ ﻧﺒـﺎﯾﺪ از دﯾـﺪﮔـﺎه اﺑﺘـﻼ ﺑـﻪ 
ﻓﺎوﯾﺴﻢ ﺑﺮرﺳﯽ ﻧﻤﻮد، ﺑﻠﮑﻪ ﻋ ــﻮارض ﺟﻨﺒـﯽ آن را ﻧـﯿﺰ ﺑـﺎﯾﺪ 
ﻣﺪﻧﻈﺮ ﻗﺮار داد، ﺑﻄﻮر ﻣﺜﺎل در اﻓﺮاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﮐﻤﺒ ــﻮد ﻓﻌـﺎﻟﯿﺖ 
DP6G اﺣﺘﻤﺎل ﺑﺮوز ﻋﻔﻮﻧﺖ ﺑﯿﺸﺘﺮ اﺳﺖ، زﯾﺮا اﻓ ــﺮاد ﻣﺒﺘـﻼ، 
ﺑﻪ دﻟﯿﻞ ﮐﻤﺒﻮد ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G در ﺳـﻠﻮلﻫﺎی اﯾﻤﻨـﯽ ﺑـﺪن ﺑـﺎ 
ﮐﺎﻫﺶ ﻗﺪرت ﺳﯿﺴﺘﻢ دﻓﺎﻋﯽ روﺑﺮو ﻫﺴــﺘﻨﺪ)7(. ﺑـﺎ ﺗﻮﺟـﻪ ﺑـﻪ 
ﻧﺘﺎﯾﺞ ﺑﺪﺳﺖ آﻣﺪه در اﯾﻦ ﻣﻄﺎﻟﻌﻪ و ﻧــﯿﺰ ﻣﻄﺎﻟﻌـﺎت دﯾﮕـﺮ ﮐـﻪ 
ﻣﺆﯾﺪ ﺷﯿﻮع ﺑﺎﻻی ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻤ ــﯽ DP6G در ﻧـﻮزادان ﻣﺘﻮﻟـﺪ 
ﺷﺪه در ﮐﺸﻮر ﻣﯽﺑﺎﺷﻨﺪ و ﻫﻤﭽﻨﯿﻦ ﺑـﻪ ﺟـﻬﺖ درﮔـﯿﺮ ﺑـﻮدن 
اﻓﺮاد ﻣﺒﺘﻼ از اﺑﺘﺪای ﺗﻮﻟﺪ ﺗﺎ ﺳﻨﯿﻦ ﮐﻬﻮﻟﺖ، ﻏﺮﺑﺎﻟﮕﺮی ﮐﻤﺒ ــﻮد 
ﻓﻌﺎﻟﯿﺖ DP6G در ﺗﻤﺎﻣﯽ ﻧﻮزادان ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷﺪه ﺑﺎﯾﺪ ﻣﻮرد ﻧﻈﺮ 
ﻗﺮار ﮔﯿﺮد. ﻧﯿﺰ ﻣﯽﺑﺎﯾﺴﺖ ﻣــﺎﻧﻨﺪ ﺳـﺎﯾﺮ ﮐﺸـﻮرﻫﺎﯾﯽ ﮐـﻪ اﯾـﻦ 
ﮐﻤﺒﻮد از ﺷﯿﻮع ﺑﺎﻻﯾﯽ ﺑﺮﺧﻮردار اﺳﺖ، ﺗﻌﯿﯿﻦ اﻧﻮاع ﮔﻮﻧﺎﮔﻮن 
ﻧﻘﺺ آﻧﺰﯾﻢ DP6G ﻣﻮرد ﺗﻮﺟﻪ و ﺑﺮرﺳﯽ ﻗﺮار ﮔﯿﺮد. 
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